MONOGRAPHIE 


Drepanocytose 

Mieux prendre en charge des patients 
plus ages et plus nombreux 


Frederic Galacteros* 


L a drepanocytose ? Dans le meilleur des cas, le mot 
remue des souvenirs academiques : gloire et illustra- 
tion de la pathologie moleculaire. N’est-ce pas une 
maladie rarissime, exotique, affaire d’hyperspecialistes ? 

Ce jugement est revolu ; en zone urbaine, la drepano- 
cytose est devenue une maladie frequente, et de plus en 
plus de medecins de ville sont, ou seront, confrontes aux 
problemes que pose cette prise en charge. 

Est-il conseille de prendre l’avis des patients ? 

Les patients le disent : ils ont des- 
esperement besoin des medecins de 
proximite et, osons le dire, s’agissant 
d’une maladie genetique, de mede- 
cins de famille. Mais quand les 
patients ou leurs parents tentent le 
contact, leur confiance s’effrite, car ils 
ont Impression den savoir plus que 
le docteur. H faut done remettre 
concretement l’ouvrage sur le metier ; 
c’est 1’objectif de cette monographie. 

Les problemes que pose la dre- 
panocytose sont quotidiens et les 
centres de references (CDR), 
meme bien structures, ne sont pas 
capables de repondre a tous les 
besoins de soins ambulatoires. Dans le meme temps, le 
recours en temps utile aux CDR et aux services des urgen- 
ces est aussi une necessite dans la prise en charge de ces 
patients. H faut done travailler en reseau sur la base d’un 
volontariat et d’une complementarite, chacun ayant (ce qui 
inclut le malade et sa famille) clairement sa fonction the- 


rapeutique. Les praticiens qui le souhaitent doivent done 
acquerir les bases de la prise en charge. 

CE QUE LE PRATICIEN DOIT SAVOIR 


La drepanocytose a des mecanismes elementaires qui 
semblent univoques et implacables, et pourtant ses mani- 
festations diniques sont extremement variables en frequen- 
ce, en intensite et en nature, d’un individu a l’autre, mais 
aussi au cours de la vie d’un meme 
patient. L’allure evolutive chez un 
patient donne n’est pas previsible : 
il faut done mettre en place une 
prise en charge preventive et pros- 
pective. C’est cette attitude, fondee 
aujourd’hui des la naissance grace a 
la generalisation du depistage dans 
les matemites, qui a permis avec l’u- 
sage rationnel des traitements de 
fond (programmes transfusionnels, 
hydroxyuree et, de facon marginale, 
la transplantation medullaire) de 
multiplier par trois 1’esperance de 
vie. R est ainsi apparu une popula- 
tion, rapidement croissante, d’adul- 
tes, et chez eux un ensemble de manifestations liees a l’age 
et done rares en pediatrie. La prise en charge des adultes 
devient necessairement multidisciplinaire. 

La connaissance des mecanismes de survenue des cri- 
ses vaso-occlusives permet d’essayer de reduire leur fre- 
quence. L’influence de l’hygiene et des modes de vie est 
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importante. L’education par la sante et la prise en charge 
psychologique font beaucoup pour ces patients. De meine, 
il faut rechercher des facteurs favorisant les crises vaso- 
occlusives, tels que les foyers infectieux, la cholecystite, les 
pathologies respiratoires et oto-rhino-laryngees suscepti- 
bles de reduire l’efbcadte ventilatoire et done l’oxygena- 
tion (particulierement pendant le sommeil), les addictions 
aux toxiques legaux ou illegaux. 

Les complications aigues de la drepanocytose sont large- 
ment dominees par les poussees ischemiques des tissus 
osteo-musculaires, qui se manifestent par une douleur. Les 
patients drepanocytaires apres 5-6 ans, age auquel les episo- 
des de dactylite (syndrome main-pied) de la petite enfance 
et les crises abdominales, bees piincipalement aux infarcisse- 
ments spleniques, sont resolutifs, connaissent une grande 
frequence d’episodes douloureux dont les medecins hospi- 
taliers ne connaissent que la partie la pire : les episodes dou- 
loureux dont l’intensite et (ou) la duree depassent la tole- 
rance individuelle du patient dans son environnement. 

Au jour le jour, les acces douloureux de moindre intensite 
et (ou) duree sont nombreux, et les praticiens doivent savoir 
aider les patients a manipuler efiicacement et a bon escient 
les antalgiques et autres moyens de soulager ou d’echapper a 
la douleur. C’est dire que les patients doivent disposer en per- 
manence de produits antalgiques de grades I et IL L’usage en 
ville des opiaces de niveau IH doit etre tres prudent, et done 
limite et bien surveille ; la limite entre efbcacite et toxicite 
etant etroite, surtout si l’on tient compte du grand risque que 
provoque rhypoventilation sur ce terrain. 

La surveillance et l’approche therapeutique des infections 
doivent egalement etre faites en ville : une vigilance pour le 
calendrier vaccinal, la permanence de rantibioprophylaxie et le 
recours aux traitements antibacteriens curatifs dont le spectre 
d’action doit comprendre le pneurnocoque, en cas d’infection 
des voies respiratoires hautes ou basses d’abure bacterienne. 

Le praticien doit etre un familier du centre de referen- 
ce de telle sorte qu ’il puisse co-decider rapidement d’un 
recours a l’hospitahsation, ce qui dans les complications 
infectieuses peut etre d’une importance vitale. 

Les compbcations aigues inhabituelles, telles que le pria- 
pisme, les necroses papillaires hematuriques ne sont pas for- 
cement du domaine de 1’hospitalisation ; il faut done en bien 
connaitre les criteres de gravite et les traitements. 

En revanche, les manifestations aigues qui imposent un 
recours probable aux actes transfusionnels demandent une 
hospitalisation sans delai, si possible dans une structure hospi- 
taliere ou le dossier transfusionnel du patient est a jour. 

Les femmes drepanocytaires doivent benebcier de soins 
gynecologiques ordinaires. La contraception orale n’est pas 
contre-indiquee. Beaucoup de ces femmes ont des crises vaso- 
occlusives lythmees par les regies et la contraception orale 
peut aider a en diminuer l’incidence. La grossesse n’est, en 
regie generate, pas contre-indiquee. Il faut se soucier habile- 
ment et precocement du genotype de Ihemoglobine du 
conjoint Dans la plupart des cas, il n’y a que peu, ou pas, d’in- 


terference entre la grossesse et la drepanocytose jusqu’a la fin 
du 4 e mois d’amenorrhee. Ensuite les femmes doivent etre pri- 
ses en charge par une matemite de niveau 3. En effet, la mor- 
talite matemelle reste voisine de 2 °/a, et les pertes foetales tar- 
dives sont ffequentes. 

Chez les adultes drepanocytaires, les compbcations 
osseuses par necroses aseptiques sont courantes. Les 
orientations therapeutiques nouvelles vont dans le sens 
d’interventions precoces avant les stades qui suivent l’ap- 
parition d’un sequestre. C’est dire l’importance de l’atten- 
tion portee a l’apparition de douleurs osteo-articulaires 
d’abure mecanique et de leur documentation par imagerie 
par resonance magnetique. En effet, la pose de protheses 
de hanche (ou d’epaule) chez ces sujets jeunes mais dont 
l’esperance de vie augmente tout en restant vulnerables 
aux infections entraine, sur le long terme, des problemes 
majeurs de prise en charge orthopedique. 

LE PRATICIEN COMME GENETICIEN 
DE TERRAIN 


Les medecins generabstes et la plupart des spedabstes (sur- 
tout les gynecologues et les pediatres) sont amenes a soigner 
les personnes de la population francaise issue de migrations 
recentes ou parfois tres anciennes. Celles de ces personnes qui 
ont des origines mediterraneennes (du nord comme du sud), 
des departements ultramarins, d’Affique noire ou d’Asie 
devraient etre informees de l’importance d’un depistage du trait 
drepanocytaire (et autre hemoglobinopathie). 

En effet, le depistage pour la seule Ile-de-France permet 
chaque annee la prise en charge precoce de plus de 200 
malades homozygotes et detecte plus de 4 000 bebes tout a fait 
sains, mais heterozygotes. Cela signibe qu’environ 10 000 cou- 
ples, chaque annee, ont un enfant qui peut etre heterozygote et 
qu’au moins 800 d’entre eux risquent d’avoir un enfant homo- 
zygote. Alors qu’il est babies simple et peu onereux de depister 
Hieterozygotie pour la drepanocytose (et les autres hemoglo- 
binoses) plus de 90 % des naissances d’enfants drepanocytai- 
res en France sont des « surprises » pour les parents. Dans les 
rares couples oil le risque de donner naissance a un enfant dre- 
panocytaire est repere, l’identibcation survient dans 2 tiers des 
cas, quand la grossesse a au moins 5 mois, ce qui genere des 
situations d’extreme angoisse chez les parents. Par contre, a 
moins d’une tres sobde formation en la matiere, les praticiens 
de ville ne devraient pas s’aventurer a debvrer un conseil gene- 
tique. C’est un exerdee tres complexe et debcat qui doit etre 
conhe aux genetidens competents dans le domaine conceme. 

La genetique continue sa revolution avec sa pretention 
a devenir le GPS de la medecine. 

La drepanocytose, qui a cet egard est un modele, est 
aussi une maladie ordinaire pour laquebe les pratidens 
doivent pouvoir jouer un role efbcace. 

En effet, une des tres grandes singularites de cette ma- 
ladie genetique est sa reponse reguherement favorable a la 
quabte de la prise en charge. ■ 
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